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容体α (estrogen-related receptor α, ERRα)が胆管細胞で
発現しており，さらにPBCの障害胆管で発現亢進してい
る3)．また，このERRαはperoxisome proliferator-activated 
receptor γ coactivator 1α (PGC-1α)と複合体を形成し，
PDH活性を制御する．具体的には，PGC-1α/ERRαは
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図1．PBCにみられる胆管病変の変遷
図2．PGC-1α/ERRαによる解糖系から脂肪酸代謝系への変換
